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RESUMEN

La sarcoidosis es una enfermedad inflamatoria multisisté mica, de
etiologia desconocida, que se caracteriza por la formacién de granu-
lomas. El compromiso pulmonar es la manifestacion mds frecuente,
pero el ojo se ve frecuentemente afectado, pudiendo ser en algunos
casos el debut de la enfermedad. En Chile existen pocos datos al res-
pecto. Objetivo: Describir el compromiso ocular de pacientes con
sarcoidosis y evaluar la relacion entre patrones de presentacion y la
disminucion de la agudeza visual (AV). Material y métodos: Estudio
retrospectivo descriptivo de sujetos de 18 afios o mds con sarcoidosis
ocular atendidos entre enero 2014 a marzo 2023 en dos centros de
salud. Se consigné informacion epidemioldgica y las caracteristicas
clinicas e imagenoldgicas del compromiso ocular. Resultados: De 13
pacientes con sarcoidosis, nueve tuvieron compromiso ocular. £l 78%
fueron mujeres y la edad promedio de presentacion fue de 55 anos.
Se presenté en todos los casos como uveitis bilateral. Los subtipos
mas frecuentes fueron Panuveitis (PU) (44%) y Uveitis Anterior (UA)
(33%). El compromiso de polo posterior se presenté en pacientes de
mayor edad (edad promedio 70 anos) y se asocio a mayor riesgo de
ceguera. Conclusiones: El compromiso ocular resulté frecuente en
nuestra poblacion y se comporto segtn lo descrito en la literatura
internacional. La edad pareceria asociarse al subtipo de uveitis y el
compromiso del polo posterior podria identificar un mayor riesgo de
disminucién no recuperable de la AV. Lo encontrado sugiere tratar
enérgicamente a pacientes de mayor edad por su riesgo aumentado
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de pérdida visual irreversible y refuerza la necesidad del trabajo co-
laborativo entre especialidades.
Palabras claves: Agudeza Visual; Sarcoidosis; Uveitis.

ABSTRACT

Sarcoidosis is a multisystemic inflammatory disease of unknown etio-
logy characterized by granulomas formation. Pulmonary involvement
is the most frequent manifestation but the eye is frequently affected
and, in some cases, it may be the debut of the disease. In Chile there
are few data on this subject. Aim: To describe the ocular involvement
of patients with sarcoidosis and to evaluate the relationship between
presentation patterns and decreased visual acuity (VA). Material and
methods: Descriptive retrospective study of subjects aged 18 years
or older with ocular sarcoidosis treated between January 2014 and
March 2023 in two health centers. Epidemiological information and
the clinical and imaging characteristics of ocular involvement were
recorded. Results: Of 13 patients with sarcoidosis nine had ocular
involvement; 78% were women and the average presentation age was
55 years. All cases presented as bilateral uveitis. The most frequent
subtypes were Panuveitis (PU) (44%) and Anterior Uveitis (AU) (33%).
Posterior pole involvement occurred in older patients (mean age 70
years) and was associated with a higher risk of blindness. Conclusions:
Ocular involvement was frequent in our population and behaved
as described in international literature. Age seems to be associated
with uveitis subtype and posterior pole involvement could identify a
higher risk of non-recoverable decrease in VA. Our findings suggest
that older patients should be treated vigorously due to their increased
risk of irreversible visual loss and reinforce the need for collaborative
work between specialties.

Keywords: Sarcoidosis; Uveitis; Visual Acuity.

La sarcoidosis fue descrita por primera vez
en 1878 por un médico inglés, Sir Jonathan
Hutchinson, pero recién en 1954 se establece
como un trastorno inmunolégico'. Se carac-
teriza por ser una enfermedad inflamatoria
granulomatosa, multisistémica, de etiologia
desconocida que puede afectar cualquier 6r-
gano, siendo el pulmén el mas frecuentemente
comprometido®?. Su incidencia y prevalencia
varian considerablemente dependiendo de la
edad, el sexo, larazay la region geogréfica®*°.
La incidencia anual varia en 1-15/100.000

segln la region. Las tasas son mas bajas en
los paises de Asia Oriental (0.5-1/100.000) y
mas altas en los paises del norte de Europa
(11-15/100.000)°. Es mas frecuente en mujeres,
independientemente de la raza y etnia’.

El curso de la enfermedad es variable y
puede presentarse como un cuadro agudo o
crénico, el que a su vez puede permanecer
estable o progresar en el tiempo?®.

El diagnéstico se realiza basandose en
caracteristicas clinico-radiolégicas con apoyo
histolégico (gold standard), en donde se pueden
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observar granulomas de células epitelioides no
caseificantes’. El problema es que por ser un
examen invasivo sus indicaciones son limita-
das cuando se trata de compromiso ocular y
dado que en cerca del 30% de los casos de
sarcoidosis el compromiso ocular precede a
las manifestaciones sistémicas el diagndstico
en estos casos se vuelve un desafio y las ma-
nifestaciones clinicas y el laboratorio cobran
especial relevancia'®. La primera publicacién
en relacion al diagnéstico de sarcoidosis ocular
fue en 1990 realizada por el comité de inves-
tigacion de enfermedades difusas de Japdn.
Estos criterios fueron revisados en 2006, luego
validados, demostrando una alta sensibilidad
y especificidad y finalmente fueron aceptados
por IWOS en 2009'. Estos criterios fueron
nuevamente revisados por un comité de ex-
pertos en sarcoidosis en 2017. Para comenzar
se deben descartar otras causas de uveitis
granulomatosa. Luego se proponen 7 signos
clinicos intraoculares y 8 manifestaciones de
compromiso sistémico. Seguln estos criterios
el diagnéstico puede ser definitivo si hay una
uveitis compatible con biopsia acorde, presunto
en donde no se cuenta con biopsia, pero hay
linfadenopatias hiliares bilaterales con dos sig-
nos intraoculares o probable cuando hay sélo
3 signos intraoculares y dos manifestaciones
sistémicas'.
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El compromiso ocular es relativamente fre-
cuente y ocurre en 30-60% de los pacientes con
sarcoidosis pudiendo afectar cualquier porcién
del 0jo'*" incluso puede ser la forma del debut
en 30-40% de los pacientes. La uveitis es una
de las manifestaciones mas frecuentes, la que
se caracteriza por ser granulomatosa, bilateral
(Figura 1) y de curso crénico'.

Potencialmente puede afectar la funcion
visual, pudiendo llevar al desarrollo de com-
plicaciones como catarata, glaucoma, vasculitis
retinal, opacidades del vitreo y edema macular'.
La uveitis por sarcoidosis es, por lo tanto, una
causa de ceguera. En Chile se desconocen
tanto la prevalencia de sarcoidosis como de
sarcoidosis ocular, sin embargo, el estudio de
un Gnico centro a nivel terciario de atencion
describe que el 1% de las uveitis serfan pro-
ducidas por sarcoidosis®.

El propdsito del presente estudio es describir
el comportamiento del compromiso ocular de
pacientes con sarcoidosis atendidos en dos
centros de salud y evaluar si hay manifesta-
ciones oculares asociadas a mayor riesgo de
disminucion de la agudeza visual AV.

Materiales y Métodos

Se realizé un estudio retrospectivo descrip-
tivo de pacientes con sarcoidosis atendidos en
el Hospital Clinico de la Universidad de Chile

Figura 1: Aspecto al biomicroscopio oftalmoldgico
de la uveitis anterior granulomatosa de uno de los
sujetos de esta serie. Notese las pequenas lesiones
redondeadas, blanquecinas, depositadas sobre
la cara interior de la cérnea inferior e iluminadas
por la ldmpara de hendidura (precipitados
retroqueraticos), asi como los dos sutiles y poco
solevantados nédulos de Koeppe sobre la golilla
pigmentada de la pupila (en el meridiano de las
5). Todas estas lesiones constituyen granulomas.
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(HCUCh) y en un centro privado de salud, entre
los afios 2014 y 2023.

La busqueda de pacientes se realiz6 uti-
lizando la codificacién de la Clasificacion
Internacional de Enfermedades en su 10°
edicion (CIE-10). Se utilizaron los codigos
D86.0 a D86.9 para la bisqueda de casos
con sarcoidosis pulmonar y extrapulmonar y
los cédigos H04.0, H20.9, H30.0-H30.9, para
la bisqueda de casos con patologias oculares
que pudieran corresponder a manifestaciones
de sarcoidosis. Se incluyeron pacientes que al
debut tuvieran 18 aflos o mas.

Posteriormente aplicamos los criterios de
la World Association for Sarcoidosis and Other
Granulomatous Disorders (WASOGQG) de 2014'®
y los criterios diagndsticos para sarcoidosis
ocular del International Workshop on Ocular
Sarcoidosis (IWOS)" que, segln hallazgos
clinicos, imagenolégicos y de laboratorio cla-
sifican a los pacientes en altamente probable,
probable y posible de tener sarcoidosis segtin
WASOG o en sarcoidosis ocular definitiva,
presunta o probable segin IWOS. Se incluye-
ron los pacientes que cumplieron los criterios
WASOG altamente probable y probable y los
que cumplian la categoria de sarcoidosis ocular
definitiva o presunta segtn criterios IWOS.

Fueron excluidos aquellos pacientes que
cursaban un cuadro infeccioso al momento del
debut y aquellos con historia clinica incompleta.

Consignamos informacién epidemiolégica
de los sujetos como sexo, edad al debut de
la enfermedad, forma de debut (ocular o de
otro érgano), 6rganos comprometidos, edad al
diagnéstico del compromiso ocular y caracte-
risticas del compromiso ocular. Para evaluar
la disminucion de funcion visual se utilizaron
los registros de evaluacion de agudeza visual
con Carta de Snellen, definiendo disminucién
de AV moderada, cuando existiese registro de
disminucién de AV de 3 o mas lineas y severa,
cuando la disminucién fuese de 6 o mas lineas,
evaluando también, segln registros en ficha,
la recuperabilidad o no de la misma.

Se utilizé la clasificacién anatémica para
definir la uveitis en uveitis anterior (UA), uveitis

intermedia (Ul), uveitis posterior (UP) o panu-
veitis (PU) segln criterios SUN de 2005".

Sujetos con compromiso ocular fueron
estudiados en forma complementaria con
angiografia retinal, tomografia de coherencia
optica de maculas y retinografia de campo
amplio con autofluorescencia.

Las variables demograficas y clinicas de
tipo cuantitativas se expresaron en nimeros
absolutos, promedios y porcentajes.

El estudio respeta las normas éticas acorde
a la Declaracion de Helsinki y fue revisado y
aprobado por el comité de ética del Hospital
Clinico de la Universidad de Chile.

Resultados

Mediante la bisqueda a través de los c6di-
gos CIE 10 se obtuvo un universo de 47 casos.
Posterior a la aplicacién de criterios de inclusion
y exclusién se obtuvo un total de 13 casos, de
los cuales 9 fueron mujeres y 4 hombres. Los
rangos de edad fluctuaron entre 28 y 78 afos,
con un promedio de edad para las mujeres de
50 anos y para los hombres de 48. Nueve pa-
cientes presentaron compromiso ocular (69%).
De estos, 7 debutaron con manifestaciones
oculares (54%) y 2 con compromiso de otro
o6rgano en quienes el compromiso ocular fue
evolutivo.

Respecto a las caracteristicas demograficas
de la poblacion que presenta manifestaciones
oculares, 7 casos correspondieron a mujeres
(78%) y 2 a hombres. El promedio de edad al
diagnéstico de sarcoidosis ocular o de cualquier
organo fue de 55 afios, con un rango de 32 a
78 afios. Al comparar ambos sexos, se encontrd
que el promedio de edad al diagnéstico fue
el mismo (55 afnos), con un rango de 32 a 78
afios en mujeres y de 38 a 72 anos en hombres.

En relacién con el compromiso ocular, la
totalidad de casos se presenté como uveitis
bilateral. Otras formas de compromiso ocular
registradas fueron la dacrioadenitis y el granu-
loma subconjuntival, ambas en el mismo sujeto.

De los subtipos de uveitis, la PU fue la mas
frecuente, con 4 casos, seguida de la UA con
3ylaUly UP con 1 caso cada una. El com-
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promiso del polo posterior se presenté en 5
casos (56%). La edad promedio al diagnéstico
de sarcoidosis de los casos con afectacion
de polo posterior fue mayor a la de los casos
con UA, con un promedio de 70 y 35 anos
respectivamente.

En cuanto al riesgo de ceguera, 3 sujetos
mayores de 70 anos al diagnéstico presenta-
ron disminucién de AV moderada o severa.
Moderada en 1 caso que se presenté con PU
recuperable y severa en 2 casos que se mani-
festaron como PU y UP, ambos no recupera-
bles. Al evaluar los casos que se presentaron
con alteracién moderada a severa de la AV, se
pudo evidenciar que todos correspondieron a
compromiso del polo posterior. Dos ojos de
estos tres sujetos perdieron AV por el desarrollo
de una membrana neovascular coroidea en
relacién con granulomas en el area macular,
complicacién poco descrita en sarcoidosis. La
secuela anatomica de aspecto cicatricial dejado
por este tejido vascular de neoformacion pese
a terapia sistémica mads inyecciones intravitreas
se ejemplifica en la figura 2.

De las manifestaciones no oculares asociadas,
el 6rgano mas frecuentemente comprometido
fue el pulmén con 6 casos, seguido de la piel
con 2 casos.

Discusion
La sarcoidosis es una enfermedad multisisté-
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mica, de etiologia desconocida, que suele pre-
sentarse con linfadenopatias hiliares bilaterales,
infiltracion pulmonar, lesiones cutaneas y oculares.
En sarcoidosis el compromiso ocular se presenta
de forma frecuente y puede afectarse cualquiera
de sus estructuras tanto del globo ocular como
de la 6rbita y como se comentd previamente en
un nGmero importante de sujetos puede ser el
debut de la enfermedad. Una de las manifesta-
ciones mas frecuentes es la uveitis la que se ha
reportado en 30-70% de los casos de sarcoidosis
durante su evolucién'.

Durante los 10 afos de revision, identificamos
13 casos que cumplieron con los criterios WASOG
2014 y/o IWOS publicados en 2019 y aunque los
pacientes son escasos, muchos datos concuerdan
con lo reportado en la literatura. En nuestro es-
tudio encontramos que un 69% de los pacientes
presentaron compromiso ocular en algtin momento
de su evolucion, al igual que hubo predominancia
de pacientes de sexo femenino'. Los hallazgos
extraoculares mds frecuentemente encontrados
fueron los de pulmén vy piel, tal como lo reporta
Bonsen, et al. en un estudio de 84 pacientes con
sarcoidosis ocular (compromiso pulmonar 66.7%,
piel 15.5%).

La uveitis bilateral fue el compromiso ocular
mas frecuentemente detectado (100%) mani-
festandose principalmente como afectacién del
polo posterior (PU 4 casos, UP 1 caso). Similar
a lo reportado en la literatura en centros tercia-

Figura 2: Retinografia de campo
amplio exhibiendo mdltiples cicatrices
periféricas coriorretinales en el ojo
izquierdo de uno de los sujetos de
mayor edad en esta serie. Destaca
una cicatriz gliética macular de
tamano ligeramente superior al
diametro de la papila éptica. Hacia
el meridiano de las 7 se observa una
estria blanquecina consistente en un
remanente de triamcinolona luego de
una inyeccion intravitrea con fines
terapéuticos.
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rios*'?* y como describe Beinvenu, et al. en 143
pacientes con uveitis sarcoidea reportando PU
en 48% de los casos?’. En un estudio italiano de
33 pacientes, el 48.5% de los pacientes presentd
compromiso de polo posterior** por lo que nuestros
datos concuerdan con la literatura internacional
publicada. En nuestro centro, la UA se presentd
s6lo en 1/3 de los casos. La poca frecuencia de
pacientes con UA, podria estar asociada a que
ambos centros de salud son de nivel terciario y
por ende muchos pacientes con compromiso
anterior podrian haber consultado en centros de
menor complejidad.

En este estudio no se encontré diferencia en
la edad promedio al debut entre hombres y mu-
jeres (55 anos) lo que difiere a lo descrito a nivel
internacional, donde se describe un peak a edades
menores en hombres (30-55 afios) a diferencia de
mujeres (50-60 anos), esto podria estar asociado
al bajo nimero de pacientes reclutados.

Respecto a la pérdida de AV pudimos evi-
denciar que se produjo Gnicamente en pacientes
con compromiso de polo posterior y, en forma
[lamativa, secundariamente a una complicacién
particular y poco reportada en la literatura como
asociacion a sarcoidosis: la formacién de una
membrana neovascular coroidea. Un caso (PU)
con disminuciéon moderada de AV que fue re-
cuperable y dos casos con alteracién severa no
recuperable (PU, UP). Las edades al diagnéstico de
estos tres pacientes fueron superior a los 70 afios.
Otras complicaciones habitualmente asociadas a
baja vision, como el edema macular, catarata o
glaucoma, no fueron causa de discapacidad visual
definitiva en nuestro estudio. Esto lo atribuimos a
un agresivo manejo interdisciplinario con inmu-
nosupresion sistémica y maxima prescindencia
de glucocorticoides, permitiendo resolver estas
situaciones sin secuelas funcionales.

Como hallazgo del estudio, pudimos identificar
que la edad al diagnéstico pareciera asociarse el
tipo de uveitis manifestada, no descrito ain en
literatura latinoamericana, ya que el promedio
de edad al diagnéstico de casos con UA fue de
35 anos y el de UP y PU fue de 70 afos, siendo
estas Gltimas la que se asociaron a pérdida de
AV con mayor frecuencia.

Creemos que los pacientes de mayor edad
debutan con uveitis con compromiso del polo
posterior con mayor frecuencia que los pacientes
mas jovenes, lo que se asociaria a un peor pro-
nostico visual y riesgo de ceguera. Sin embargo,
creemos que se deben realizar estudios con un
mayor nimero de pacientes para poder confirmar
estos hallazgos.

El diagnostico de sarcoidosis es complejo,
dado que tanto las manifestaciones oculares
como extraoculares pueden superponerse con
otras enfermedades inflamatorias®?, sin embargo,
fuimos rigurosos en aplicar los criterios para diag-
nosticar esta enfermedad tanto con compromiso
sistémico como ocular, por lo que creemos que
es una de las fortalezas del estudio.

Dentro de las falencias, no podemos dejar
de nombrar el bajo nimero de pacientes, lo que
no permite sacar conclusiones, pero nos abre las
puertas al interés que pueda generar el tema para
realizar estudios con un n mayor, dada la gran
envergadura que pudieran tener nuestros datos
de ser correctos. Es decir, a mayor edad, mayor
probabilidad de tener compromiso posterior, por
lo tanto, peor pronéstico visual y mayor riesgo
de ceguera. Es importante también, destacar que
hay pocos datos nacionales al respecto y aunque
la muestra fue pequefa, representan un primer
paso para dar a conocer mas el comportamien-
to de esta enfermedad en pacientes que tienen
compromiso ocular en nuestro pairs.
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